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筋萎縮を伴った脳性麻簿 (CP) 1 {91J， Down症 l例の
計35名である。
表1 検査対象
OlJ 数 年令病 型
男 女 言十 (才)
Duchenne 型
17 17 9 -23 
進行性筋ジス トロ フィ ー症
Limb-girdle 型 22 
進行性筋ジストロフィー症
先天性筋ジストロフィー症
6 2 8 8 -23 
福 山 型
脊 髄性進 行 性
4 5 1-16 
筋 萎 縮 症




Down 症 15 



































































三下巧 D 型 LG型 C 型 S 型 M G c. P. Down 17 8 5 2 
ジ ン 128.9.:t 27.3 113.1 124.3.:t 28.7 131.2.:t 18.9 114.0.:t 0.6 127.3 138.7 
必 スレオニン 137.2.:t 36.8 156.2 149.9.:t 39.1 167.3.:t 55.6 103.5.:t 42.3 127.4 181.8 
須
ア パリン 11.7.:t 35.1 220.3 162.4.:t 70.3 139.8.:t 42.4 170.4.:t 46.1 213.4 132.6 
、 メチオニン 32.0.:t 15.3 33.1 27.2.:t 5.5 24.5.:t 10.3 37.9土 7.9 24.4 19.3 I 
/ イソロイゾン 55.4.:t 16.3 54.4 73.8.:t 33.3 70.1.:t 35.6 60.2.:t 21.9 102.4 70.6 
酸 ロ イ シ ン 70.4.:t 25.6 139.7 89.6.:t 50.3 87.0.:t 17.5 119.5.:t 28.4 117.3 73.3 
( フェニルアラニン 46.7.:t 186 146.6 64.7.:t 32.5 53.7.:t 3.1 118.6士 86.9 85.8 40.6 E 
) 計(E ) 583.4士 81.6 863.4 684.4 .:t 165.6 685.5 .:t 164.8 724.3 .:t 235.3 798 656.9 
ヒスチヂン 102.4.:t 36.3 78.4 86.2.:t 25.3 90.7.:t 24.0 80.2 .:t 6.4 130.3 78.2 
非 アルギニン 69.2.:t 24.6 57.5 79.4.:t 19.3 58.1土 17.5 63.9.:t 6.6 78.2 72.3 必
須 ク'リシン 188.5.:t 56.7 266.3 160β.:t 67.2 123.9.:t 39.6 203.0.:t 69.3 100.1 83.5 
ア ア 7 ン 385.8.:t 96.2 272.1 288.7土 94.0 360.5.:t 57.9 262.8.:t 3.0 363.3 321. 
、 セ ン 134.6.:t 57.1 133.8 156.0.:t 56.5 119.3.:t 40.2 129.3.:t 25.4 127.4 124.2 
/ チ ロ シ ン 46.4士 24.5 102.4 44.7.:t 4.8 56.8.:t 31.8 58.3.:t 31.1 67.0 32.3 
酸 グルタミン酸 172.9さ 57.4 145.5 197.6.:t 79.4 198.1:t 82.8 234.7:t 17.3 132.4 159.3 
〆司、
アスパラギン酸 47 :t 2.8 1.0 4.1 .:t 3.4 2.8.:t 1.5 4.7 .:t 0.1 1.0 2.2 N 
) ;十 ( N ) 1133.3 .:t 203.8 1057 11085.6 .:t 308 8 991.5 .:t203.2 1034.9.:t 82.9 872.3 872.9 
血中アミノ酸比
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病 型 年令区分 例数 アラニン
Duchenne型 9 -14才 4 408.7 .:t 74.0 
15-20才 6 386.8 .:t 84.0 
20-23才 7 386.0 .:t 109.8 
その他の 5 -14才 6 330.7 .:t 119.2 
筋書5縮症 15-20才 5 332.0士 26.7 
20才 3 246.8 .:t 33.1 
病 型 障害度 例数 アラニン
Duchenne型 中等度 9 375.4 .:t 82.5 
震 度 8 397.6 .:t 114.4 
その他の 中等度 5 325.6 .:t 76.9 

























グリシン ノ、f ン 血中アミノ酸比
155.8 .:t 36.1 13.7 士 19.7 1.78 .:t 0.41 
211.1 .:t 64.2 107.0 .:t 30.3 1.92 .:t 0.29 
188.7 .:t 57.1 114.5 .:t 47.9 2.09 .:t 0.30 
135.2 .:t 62.4 179.1 .:t 62.2 1.47 .:t 0.25 
165.6 .:t 70.1 153.5 .:t 71.9 1.66 .:t 0.31 
177.6 .:t 76.8 180.4 .:t 122.8 1.56 .:t 0.67 
グリシン ノ、t ン 血中アミノ酸比
178.6 .:t 48.6 110.0 .:t 33.9 1.93土 0.34 
300.3 .:t 66.0 112.0 .:t 38.8 1.98 .:t 0.33 
163.8 .:t 68.9 180.3 .:t 91.1 1.48 .:t 0.39 
150.3 .:t 66.9 164.6 .:t 69.3 1.59 .:t 0.37 
表4 エネルギーおよび蛋白質娯取畳と体重・身長比
liF? エネノレギー 蛋白質 体質・際取扱充足率 摂取g)量充足率 身長比(kcal) I (%) (g) I (%) 
D 型 1628.2 77.1 57.6 86.6 65.1 土210.8 .:t 12.8 土 7.3 .:t 17.5 .:t 21.3 
LG型 1606.3 83 87.3 150.5 102 
C 型 1484.7 73.7 54.3 92.1 70.2 土439.1 .:t 17.6 .:t 9.9 .:t 21.8 .:t 11.0 
S 型 1432.0 
70.0 58.2 94.5 72.8 
.:t 171.8 .:t 9.4 .:t 10.5 士30.4 .:t 19.J 
M G 2097.8 104.9 88.0 144.4 101.9 .:t 214.0 .:t 7.2 土1.3 .:t 5.4 + 2.1 














年令区分 エネルギー 蛋 白 f宝 体 :il 
病 型 例数 奴取量 充足$ 摂取量 充足率
才
kcal % E % 
-身長比
Duchenne型 9 - 14 4 1544.7:! 236.8 82.3:! 22.4 57.8:! 9.6 91.5:! 23.9 84.1:! 26.7 
15 - 20 6 1732.5:! 217.5 74.2:! 9.7 59.0:! 7.8 79.8:! 10.1 56.9:! 17.5 
20 - 23 7 1586.7:! 183.4 76.7:! 9.0 56.2:! 6.3 89.5:! 12.1 61.2:! 13.2 
その他の 5 - 14 6 1331.9:! 411.5 66.9:! 14.5 53.5:! 10.5 88.3土 16.0 78.9:! 13.2 
15 - 20 5 1566.5土 225.3 73.1 :! 7.6 60.5士 10.4 91.0土 32.5 68.7:! 11.2 
筋萎縮症 20 - 23 3 1606.6:! 337.6 85.4:! 18.7 63.1 :! 21.1 124.9:! 28.6 70.4:! 27.5 
エネノレギー 蛋 白 質 体 重
病 型 関宮・度 例数 奴取鼠 充足率 摂取量 充足率
kcal 費百 g % 
-身長比
Duchenne型 中等度 9 1702.7:!: 225.4 82.1土 14.4 59.8:! 6.7 90.2:! 15.9 74.3:! 22.5 
重 度 8 1544.5:! 168.8 71.6:! 8.4 55.0:! 7.5 82.5:! 13.4 54.6:! 11.9 
その他の 中等度 5 1546.3:! 165.0 73.0:! 11.6 63.1土 14.3 97.8之 32.4 81.0:t 20.4 
筋萎縮症 重 度 9 1434.6:!: 410.1 73.1:! 16.3 55.3:! 11.7 96.8:! 27.2 69.2土 11.7
表6 エネルギーおよび蛋白質妓取充足本別
血中アラニン ・グリシン・パリンの平均値
病 型 充足率 同数アラニングリシンヤ< 1) ン
80%未満
414.1 199.7 112.3 Duchenne 1 :! 101.8 土67.3:! 41.7 
コニ 型
334.1 170.5 101.9 
不 80%以上 6 :t 62.5 :! 27.6 :! 33.5 
Jレ
ド0%未織 326.5 141.9 175.3 ギ その他の 10 :! 93.8 :! 66.2 土 62.9
279.9 163.2 132.4 筋萎縮症 同O労以上 4 :! 50.2 :! 23.9 :! 60.7 
444.4 221.7 123.2 Duchenne 陶%未議 7 :! 116.7 :! 63.4 :! 39.0 
蛋 型
344.9 165.9 103.6 
80%以上 10 :! 53.3 :! 40.1 :! 31.7 
白
6 I ~63_:~ 166.0 196.4 その他の O~彰未紙 :! 80.1 :! 73.2 :! 68.1 
質
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(昭和61年1月1日受理)
Summary 
The concentration of 15 free amino acids in b100d were determined by high performance Iiquid chromatography 
in 35 boys with muscu1ar dystrophy， (9-23 years of age). 
Subsequently， the re1ationships of a1anine， glycine， valine in blood to dietary energy and protein intakes were investi-
gated. 
The results as follow: 
1)ηle concentration of vaJine， 1eucine in the b100d of the patients with the Duchenne type were significantly lower 
than in the other muscu1ar atrophy patients， whi1e alanine was e1evated in the Duchenne type. 
2) No particu1ar tendency was observed between the concentration of alanine， glycine， valine and age and the disability 
stage. 
3) 1n the Duchenne type the concentration of a1anine， glycine in the blood of the patients who have taken energy and 
protein intakes under 80% of the recommended dietary allowance were higher than that of group over 80%， while there 
was litle difference for valine between the two groups under and over 80%. 
4) In the other muscular atrophy there was litle difference between the two groups except for higher alanine concentra-
tions in the blood of the patients under 80%. 
5)ηle origine of alanine， glycine， valine in the blood of muscular dystropy was brieny discused. 
( 7 ) 
